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Резюме
Хроническая воспалительная демиелинизирующая полинейропатия (ХВДП) – это клинически гетерогенная им-
муноопосредованная периферическая нейропатия, имеющая прогрессирующее или рецидивирующее-ремиттиру-
ющее течение. Общая встречаемость ХВДП составляет около 1–8,9/100 000. В настоящее время для лечения ХВДП 
используют три основных вида терапии – глюкокортикостероиды, внутривенные иммуноглобулины и плазмаферез. 
При неэффективности или недостаточном эффекте данных видов лечения также применяют цитостатики, монокло-
нальные антитела и другие препараты. В данной статье приводятся современные данные о применении основных 
методов лечения в терапии ХВДП, о механизмах их действия, показаниях к использованию того или иного препарата, 
а также преимуществах и недостатках каждого из них.
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Summary
Chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) is a heterogeneous immune-mediated peripheral neuropathy 
with progressive or relapse-remitting course. Incidence of CIDP ranged between 1 and 8.9/100 000. Recently, most frequent 
therapies for CIDP treatment was glucocorticosteroids, intravenous immunoglobulin and plasma exchange. In cases of 
ineffectiveness or lack of effectiveness, cytostatics, monoclonal antibodies and others could be used for CIDP treatment. 
In the article, authors presented an update data on the use of main methods for CIDP therapy, their mechanisms of action, 
indication for their use and advantages and disadvantages of each of them.
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ющая полинейропатия (ХВДП) – это клинически 
гетерогенная иммуноопосредованная перифериче-
ская нейропатия, имеющая прогрессирующее или 
рецидивирующее-ремиттирующее течение [1, 2].
Распространенность ХВДП в мире неравномер-
на, достигая 0,8/100 000 в Японии, 1,32/100 000 в 
Англии, 3,5/100 000 в итальянском регионе Пье-
монт, 5,87/100 000 в Ирландии и 8,9/100 000 в 
графстве Ольмстед, США. Общая встречаемость 
ХВДП составляет около 1–8,9/100 000. Ежегодная 
заболеваемость составляет от 0,5 до 1,6 человека на 
100 000 взрослого населения [2–4]. 
В России, по данным МЕД-ИНФО 2011–2015 гг., 
распространенность ХВДП составляет от 1,24 
до 1,9 случая на 100 000 населения. ХВДП может 
встречаться в любом возрасте с тенденцией к уве-
личению заболеваемости среди пожилых людей. 
Средний возраст начала заболевания составляет 
47,6 года. В детском возрасте хронические воспа-
лительные полинейропатии встречаются значи-
тельно реже и составляют 0,48 случая на 100 000 на-
селения [5].
В настоящее время для лечения ХВДП исполь-
зуют три основных вида терапии – кортикосте-
роиды, внутривенные иммуноглобулины (ВВИГ) и 
плазмаферез (ПФ). Процент положительного отве-
та на терапию значительно различается как между 
видами лечения, так и в группе одной терапии, но 
в разных исследованиях: 40–60 % – для ВВИГ, 
54–63 % – для кортикостероидов и 53–80 % – 
для ПФ, а от 1 до 20 % пациентов не отвечают ни 
на один из данных видов терапии [6].
ГЛЮКОКОРТИКОСТЕРОИДЫ
Глюкокортикостероиды (ГКС) – класс эндо-
генных стероидных гормонов, выделяемых корой 
надпочечников под контролем гипоталамо-гипо-
физарно-адреналовой системы. Эффективность 
ГКС связана с плейотропным эффектом глю-
кокротикоидного рецептора (ГКр) на различные 
сигнальные пути. За счет своей жирораствори-
мости ГКС способны проникать через клеточные 
мембраны и воздействовать на внутриклеточные 
ГКр. ГКС оказывают противовоспалительный эф-
фект посредством как геномных, так и негеномных 
механизмов [7]. Геномный механизм характери-
зуется медленным развитием (более 15 мин), но 
также и замедленным затуханием эффекта, свя-
занным с относительно длительными процессами 
транскрипции и трансляции матричной рибону-
клеиновой кислоты (мРНК). ГКС связываются с 
внутриклеточным цитозольным ГКр, формируя 
комплекс, транслоцируемый в ядро, где он изме-
няет транскрипцию различных ГКС-зависимых ге-
нов. Тем самым происходит увеличение выработки 
противовоспалительных и уменьшение выработки 
провоспалительных цитокинов, а также снижение 
количества циркулирующих Т-лимфоцитов [7, 8]. 
Негеномный механизм обладает быстрым разви-
тием эффекта (менее 15 мин) и не связан с изме-
нениями транскрипции и трансляции. ГКС связы-
вается с мембранным ГКр, и за счет быстрой пе-
редачи сигнала и межклеточных взаимодействий 
обеспечивается противовоспалительный эффект 
[7, 9]. Режимы дозирования ГКС подразделяются 
на низкодозный (эквивалентно менее 7,5 мг Пред-
низолона в сутки), среднедозный (эквивалентно 
7,5–30 мг Преднизолона в сутки), высокодозный 
(эквивалентно 30–100 мг Преднизолона в сутки), 
сверхвысокодозный (эквивалентно более 100 мг 
Преднизолона в сутки) и пульс-терапию (более 
250 мг Преднизолона в сутки на протяжении од-
ного или нескольких дней). Первые три режима 
соотносятся с 50 %-м и менее, 50–100 %-м и 100 %-м 
насыщением цитозольных ГКр. Сверхвысокодоз-
ный режим и пульс-терапия позволяют усилить 
клинический эффект за счет активации и неге-
номного механизма [8].
Чаще всего используется режим дозирования 
Метилпреднизолона 60 мг внутрь с последующим 
уменьшением дозы на 5 мг в неделю до достиже-
ния минимальной дозы, предупреждающей ре-
цидив. В среднем улучшение наступает в течение 
2 месяцев, но варьирует от нескольких недель до 
6 месяцев [10]. Однако у ежедневной терапии ГКС 
больше вероятность развития побочных эффектов, 
таких как гиперликемия, гипертензия, ожирение и 
т. д., чем при пульс-терапии. Альтернативной схе-
мой является пульс-терапия 40 мг Дексаметазона 
внутрь ежедневно в течение 4 дней однократно [11] 
или в начале каждого месяца в течение 6 месяцев 
[12]. По данным I. N. van Schaik et al. [12], данная 
схема сопоставима по эффективности со стан-
дартной схемой назначения Метилпреднизолона. 
S. A. Muley et al. [13] в своем испытании приме-
няли пульс-терапию Метилпреднизолоном в дозе 
500 мг внутрь раз в месяц в течение 3 месяцев в по-
следующей коррекцией дозировки на 50–100 мг 
 каждые 3 месяца. Также применяется терапия кор-
тикостероидами внутривенно. Стартовой является 
доза в 2 г в течение 2–4 дней [11]. Существуют 
несколько режимов такой терапии: 2000 мг Метил-
преднизолона в течение 4 дней каждые 4 недели 
или 1000 мг в сутки в течение 3–10 дней подряд, 
затем 1000 мг в день еженедельно с последующим 
снижением дозы на протяжении от 2 месяцев до 
5 лет. U. T. Boru et al. [14] наблюдали в течение 
10 лет за группой пациентов с ХВДП, получавших 
пульс-терапию Метилпреднизолоном внутривен-
но на протяжении 5 лет. Ими было показано, что 
у пациентов, давших ответ на данную терапию 
в течение 1 года, в дальнейшем положительный 
эффект увеличивался, а побочные эффекты были 
краткосрочными. После 5-летнего курса терапии 
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у 60 % больных наблюдалась стойкая ремиссия, 
тогда как у 40 % возникал рецидив, требовавший 
дополнительной терапии Метилпреднизолоном, 
Циклофосфамидом или ВВИГ.
По данным ретроспективного исследования 
G. G. A. van Lieverloo et al. [15], различий в эф-
фективности разных схем применения ГКС – 
Преднизолон ежедневно внутрь, пульс-терапия 
Дексаметазоном внутрь и пульс-терапия Метил-
преднизолоном внутривенно – не наблюдается. 
Это касается как степени ответа на терапию, так 
и частоты рецидивов, времени до рецидива. Одна-
ко побочные эффекты наблюдались в основном в 
группе с ежедневным приемом ГКС. При терапии 
кортикостероидами пациенты должны получать 
препараты кальция и витамина D, а также регуляр-
но отслеживать уровни артериального давления, 
глюкозы и электролитов.
ВНУТРИВЕННЫЕ  ИММУНОГЛОБУЛИНЫ
Препараты ВВИГ, изготавливаемые из плазмы, 
полученной суммарно из более чем 10 000 экземп-
ляров донорской крови и плазмы, состоят из раз-
личного количества IgG с широким диапазоном 
идиотипических и антиидиотипических свойств, 
способных нейтрализовывать патологические 
ауто антитела и предотвращать их взаимодейст-
вие с аутоантигеном [16, 17]. ВВИГ содержит более 
95 % IgG, менее 2,5 % IgA, а также меньшие доли 
иных компонентов, как CD4, CD8, молекулы HLA 
и факторы свертывания крови [10]. Молекула IgG 
состоит из 2 функциональных доменов: антиген-
связывающего фрагмента (Fab) и константного 
кристаллизуемого фрагмента (Fc). Fab-зависимый 
механизм действия ВВИГ включает в себя блока-
ду межклеточных взаимодействий посредством 
связывания с поверхностными клеточными ре-
цепторами и нейтрализацию цитокинов, активи-
рованных компонентов комплемента и аутоанти-
тел с помощью антиидиотипических антител [17]. 
Также Fab-фрагменты IVIG способны связывать и 
нейтрализовать анти-ДНК, АТ к Ах-рецептору, АТ 
к тиреоглобулину и АТ к GM1 [16]. Fc-зависимые 
эффекты включают в себя конкурентную блокаду 
иммунных комплексов, связывающихся с низко-
афинными Fcy-рецепторами на клетках – эффек-
торах врожденного иммунитета и В-клетках, а 
также уменьшение времени полужизни молекул 
аутоантител посредством взаимодействия с нео-
натальным Fc-рецептором [17]. 
Стартовая терапия ВВИГ начинается с 2 г/кг 
массы тела в течение 1–5 дней с последующей 
поддерживающей терапией 0,5–1 г/кг массы каж-
дые 3 недели. Данный режим был одобрен Управ-
лением по санитарному надзору за качеством пи-
щевых продуктов и медикаментов (Food and Drug 
Administration, FDA) и Европейской федерацией 
неврологических сообществ (European Federation 
of Neurological Societies, EFNS). Однако не про-
писан алгоритм уменьшения дозы ВВИГ, имеется 
только указание, что коррекция дозы и кратности 
введения производится в зависимости от ответа 
пациента на терапию [10, 18, 19]. Важным прогно-
стическим фактором в отношении плохого ответа 
на терапию ВВИГ является наличие аксонального 
поражения нервов по данным электронейрогра-
фии (ЭНМГ). Более выраженное снижение ампли-
туды М-ответа и бóльшая степень мышечных атро-
фий ассоциированы с худшим ответом на терапию, 
тогда как исходный уровень скорости проведения 
и дистальной латентности не оказывает влияния на 
эффективность ВВИГ [10, 20]. Сопутствующие из-
менения лабораторных показателей, такие как по-
вышение уровня креатинфосфокиназы, не влия ют 
на клиническое течение, а также эффективность 
и выбор дозы ВВИГ [21].
Первым крупным мультицентровым рандо-
мизированным двойным слепым перекрестным 
плацебоконтролируемым исследованием эффек-
тивности ВВИГ было ICE Study (Immunoglobulin 
intravenous 10 % caprylate-chromotography purified 
CIDP efficacy). Пациенты получали ВВИГ в стар-
товой дозе 2 г/кг массы тела в течение 2–4 дней 
и затем в дозе 1 г/кг каждые 3 недели в течение 
24 недель. После оценки состояния на 24-й неделе 
пациенты, ответившие на терапию, перегруппиро-
вывались в новые группы, и исследование продол-
жалось еще 24 недели. В ходе ICE была показана 
эффективность ВВИГ в краткосрочном (24 недели) 
и долгосрочном (48 недель) периодах по сравнению 
с плацебо. Эффективность оценивали по шкалам 
INCAT, MRS, ISS, частоте рецидивов на фоне те-
рапии. В ходе первого этапа испытания не было 
зафиксировано увеличения амплитуды М-ответа 
в наиболее пораженных нервных волокнах [22]. 
По данным Р. Magda et al. [23], рутинное ЭНМГ 
может не зафиксировать клинически значимые 
изменения в ремиелинизации и регенерации ак-
сонов при наличии далеко зашедшего поражения 
нервов [23]. Пациенты в испытании ICE, реагиро-
вавшие на терапию ВВИГ, отвечали на терапию в 
течение 6 первых недель после ее начала, т. е. после 
1–2 курсов ВВИГ. Причем у пациентов, имевших 
больший неврологический дефицит на момент 
старта лечения, быстрее отмечалось объективное 
улучшение состояния, по сравнению с больными 
с менее выраженным дефицитом. Также N. Latov 
et al. [24] было показано, что увеличение силы 
сжатия кисти доминантной руки предшествует 
увеличению количества баллов по шкале INCAT.
В ходе мультицентрового открытого исследова-
ния S. Kuwabara et al. [25] были получены данные, 
что после индукционной терапии ВВИГ (2 г/ кг) и 
при поддерживающей терапии (1 г/кг) каждые 
3 недели клиническая ремиссия на момент 52-й 
недели лечения достигается примерно у 69 % 
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больных ХВДП. Поддерживающую терапию ВВИГ 
возможно проводить и вне лечебных учреждений, 
на дому, при условии выполнения инфузий ВВИГ 
сертифицированным средним медицинским пер-
соналом и под контролем врача. Эффективность 
и безопасность терапии, по данным H. D. Katzberg 
et al. [26], не отличается от проведения инфузий в 
больнице.
По данным исследования применения ВВИГ при 
ХВДП [27], было показано, что пациенты с низким 
уровнем увеличения концентрации IgG при тера-
пии IVIG восстанавливались дольше по сравнению с 
пациентами, у которых изменение уровня IgG было 
больше [16]. Исследование, проведенное С. Ritter 
et al. [28], говорит о том, что уровень димеров IgG 
после лечения ХВДП ВВИГ выше, чем до лечения. 
Низкий уровень IgG после проведения курса ВВИГ 
ассоциирован с плохой переносимостью ВВИГ. По 
данным A. Grimm et al. [29], пациенты, получавшие 
курсы ВВИГ в течение длительного времени, имеют, 
по данным ультразвукового исcледования, более го-
могенное увеличение толщины нервных волокон и 
в бóльшем количестве нервов, по сравнению с па-
циентами с только что диагностированной ХВДП и 
не получавшими специфической терапии.
Исследователями S. Vucic et al. [30] был прове-
ден анализ эффективности длительной терапии 
ВВИГ путем оценки нейрофизиологических пока-
зателей. 11 пациентов с ХВДП получали в среднем 
1,4 г/ кг массы тела ВВИГ в течение 5 дней каждые 
4 недели в течение в среднем 3,6 года. Такое дли-
тельное применение ВВИГ выразилось в улучше-
нии амплитуды М-ответа, уменьшении блоков про-
ведения и уменьшении спонтанной активности. 
Тем самым можно сказать, что ВВИГ запускают и 
ремиелинизацию, и реиннервацию у пациентов с 
ХВДП. Но, несмотря на улучшение нейрофизио-
логических показателей, пациенты остались за-
висимыми от терапии ВВИГ, так как новые блоки 
проведения возникали в других участках нервов, 
параллельно с исчезновением первоначальных 
блоков, пусть и в меньшем количестве.
M. P. Lunn et al. [19] предложили свой алгоритм 
по оптимизации дозирования и кратности введе-
ния ВВИГ (рис. 1). Терапия начинается с дозы в 
2 г/ кг в течение 5 дней. Через 6 недель при непол-
ном регрессе симптоматики проводится 2-й курс. 
Далее планируется следующий курс ВВИГ, однако 
не проводится, пока у пациента не возникнет субъ-
ективное ухудшение состояния, подтвержденное и 
объективным осмотром. Для стабилизации состоя-
ния пациента проводится 2 курса ВВИГ 2 г/кг, но с 
определенным ранее интервалом (временем меж-
ду предыдущим курсом и данным обострением). 
После чего каждый последующий курс проводится 
со снижением дозы ВВИГ на 20 % до ухудшения 
состояния, чтобы определить поддерживающую 
дозу. В исследовании M. P. Lunn et al. [19] средний 
Рис. 1. Алгоритм по оптимизации дозирования  
и кратности применения ВВИГ по M. P. Lunn et al. [19]
Fig. 1. Algorithm of optimal dosing and frequency of IVIG 
use by M. P. Lunn et al. [19]
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интервал между курсами ВВИГ составил 4,3 недели 
(от 0,5 до 10 недель), а средний поддерживающий 
режим терапии – 1,4 г/кг. Данный алгоритм по-
зволил не только индивидуализировать лечение, 
но и сократить расходы на медикаменты и пребы-
вание пациента в медучреждении.
Наиболее частыми побочными эффектами при 
использовании ВВИГ являются головная боль (4 %), 
лихорадка (2,4 %) и повышение артериального дав-
ления, частота которых значимо не отличается от 
плацебо [22].
ПЛАЗМАФЕРЕЗ
Стандартный терапевтический плазмаферез 
 заключается в удалении или уменьшении кон-
центрации нежелательных веществ в плазме кро-
ви и включает в себя сепарацию плазмы и клеток 
крови и замещение выводимой плазмы коллоид-
ными растворами [31]. По данным исследования 
А. Tombak et al. [32], замещение плазмы пациента 
5 %-м раствором альбумина или гидроксиэтилкрах-
мала имеет сравнимую эффективность, но при 
использовании раствора гидроксиэтилкрахмала 
достигается лучшее соотношение «затраты – эф-
фективность». Цельная кровь забирается у паци-
ента через венозный доступ и пропускается через 
экстракорпоральный контур аппарата, в котором 
находится сепаратор плазмы. Сепаратор являет-
ся фильтром, позволяющим проходить через него 
плазме и оставлять за пределами форменные эле-
менты крови (ФЭК), которые возвращаются в ор-
ганизм пациента. Нежелательными веществами 
могут быть как излишние продукты обмена орга-
низма, так и патологические антитела, играющие 
роль во многих неврологических заболеваниях 
[31]. Обычный курс ПФ удаляет порядка 70–90 % 
IgG. Эффект обмена плазмы достигается за счет 
удаления не только антител, но и компонентов 
комплемента. ПФ при ХВДП оказывает быстрый 
эффект в отношении неврологического стату-
са больного и улучшения скорости проведения 
импульса по пораженным нервам. Однако после 
прекращения курса возможно быстрое ухудшение 
состояния пациента [10].
Американским обществом по применению афе-
реза (American Society for Apheresis, ASFA) были 
разработаны категории по применению ПФ для 
различных заболеваний с учетом данных доказа-
тельной медицины. В первую категорию входят 
заболевания, для которых ПФ является терапией 
первой линии либо самостоятельно, либо в комби-
нации с другими видами лечения. Эффективность 
применения ПФ в данном случае подтверждена ис-
следованиями класса доказательности А. К данной 
категории относится и ХВДП. Во вторую катего-
рию включены заболевания, где ПФ является те-
рапией второй линии. Третья категория представ-
ляет те заболевания, для которых эффективность 
использования ПФ и схемы его применения еще 
не разработаны или требуют проведения допол-
нительных исследований. В четвертую категорию 
входят те болезни, при которых использование ПФ 
в исследованиях высокого класса доказательности 
показало себя неэффективным или приводящим 
к ухудшению состояния пациента. В таком случае 
для применения ПФ требуется разрешение этиче-
ского комитета [33].
Всего было проведено 2 рандомизированных 
плацебоконтролируемых исследования эффектив-
ности ПФ при ХВДП. В исследовании P. J. Dyck 
et al. [34] после 3-недельного курса ПФ отмеча-
лось статистически значимое объективное улуч-
шение у 33 % пациентов по сравнению с плацебо 
[34]. Исследование A. F. Hahn et al. [35] показало 
эффективность у 80 % пациентов после проведе-
ния 10 процедур ПФ в течение 4 недель. Однако 
авторы отметили, что у 60 % пациентов, имевших 
эффект от ПФ, произошло обострение в течение 
7–14 дней после прекращения процедур ПФ. 
ПФ оказывает наилучший эффект при ХВДП при 
отсутствии аксонального поражения по данным 
ЭНМГ и при раннем начале терапии. A. F. Hahn 
et al. [35] рекомендуют проводить 2–3 процедуры 
ПФ в неделю до достижения эффекта с последу-
ющим постепенным уменьшением частоты про-
цедур. Добавление к терапии ГКС или цитостати-
ков позволяет увеличить безрецидивный период 
и уменьшить неврологический дефицит. Эффек-
тивность ПФ также была подтверждена опытом 
работы различных центров по всему миру [36, 37].
ВЫБОР  ТЕРАПИИ
В отдельных странах по-разному подходят к вы-
бору терапии. Так, в Италии ВВИГ используют для 
быстро прогрессирующей ХВДП (без четкого оп-
ределения быстро прогрессирующей ХВДП), а в 
Нидерландах с 2013 г. в качестве терапии первой 
линии используют комбинацию ВВИГ и Метил-
преднизолона [15]. В стандарте специализиро-
ванной медицинской помощи при хронической 
воспалительной демиелинизирующей полиней-
ропатии, утвержденной приказом Министерства 
здравоохранения и социального развития Россий-
ской Федерации от 24 декабря 2012 г. № 1537н [38], 
к лечебным мероприятиям при ХВДП относятся 
ГКС, ПФ, ВВИГ, цитостатики и моноклональные 
антитела, а также симптоматическая терапия.
В отношении больных, отвечающих на терапию, 
рекомендуемая стратегия – это сохранение под-
держивающей терапии первой линии до достиже-
ния максимального эффекта и затем постепенное 
снижение дозировки лекарств до минимально 
возможной эффективной дозы. При отмене под-
держивающей терапии частота рецидивов забо-
левания в течение 6 месяцев после прекращения 
лечения достаточно высока: 45 % при терапии 
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ВВИГ и 50 % при терапии кортикостероидами [6]. 
В исследовании E. Nobile-Orazio et al. [39] была по-
казана примерно одинаковая частота рецидивов, 
около 76,9 и 85,7 %, после прекращения терапии 
как ВВИГ, так и кортикостероидами внутривенно 
соответственно, но средний срок между отменой 
лечения и рецидивом в группе пациентов, исполь-
зовавших пульс-терапию кортикостероидами, был 
значимо выше (14 месяцев), чем у пациентов на 
ВВИГ-терапии (4,5 месяца) [39]. Около 40–65 % 
пациентов постоянно нуждаются в поддержива-
ющей терапии и становятся зависимыми от нее 
на длительный срок [6, 40]. 
По данным K. Viala et al. [40], лишь 18 % пациен-
тов имеют монофазное течение ХВДП, у которых 
лечение может быть прекращено в течение 6 ме-
сяцев, тогда как лишь у 29 % больных возможно 
прекратить специфическую терапию после 15 ме-
сяцев. При ретроспективном анализе 5-летнего на-
блюдения за пациентами с ХВДП S. Kuwabara et al. 
[25] получили данные, что в течение 5 лет после 
прекращения терапии 26 % пациентов находились 
в полной ремиссии, 34 % – в неполной ремиссии, 
тогда как 39 % по-прежнему требовали проведе-
ния иммунной терапии. По данным исследования 
P. E. Doneddu et al. [41], пациенты с атипичными 
формами ХВДП, такими как DADS и синдром Лью-
ис – Самнер, имеют худший ответ на специфиче-
скую терапию, чем пациенты с типичной ХВДП.
M. Rabin et al. [42] провели сравнение между 
группами пациентов, успешно прекративших спе-
цифическую терапию, как минимум, на 18 меся-
цев без рецидива, и пациентами, зависимыми от 
терапии. Было показано, что среди пациентов 1-й 
группы чаще встречалось острое начало ХВДП, чем 
во 2-й группе, а также в 1-й группе был меньше 
промежуток времени между дебютом заболева-
ния и началом специфической терапии, тогда как 
пациенты 2-й группы чаще имели мультифокаль-
ный вариант поражения нервов. Для пациентов 
1-й группы наиболее эффективной терапией были 
кортикостероиды (42 %), тогда как для 2-й груп-
пы – ВВИГ (79 %). Пациенты 2-й группы лучше 
отвечали на терапию ВВИГ (74 %), чем пациенты 
1-й группы (30 %), в качестве как первой линии, так 
и второй линии терапии (93 и 60 % соответственно). 
93 % пациентов из 2-й группы были резистентны к 
терапии ГКС, тогда как в 1-й группе – лишь 40 %. 
Но при отсутствии деления на группы ответ на те-
рапию ВВИГ и ГКС статистически значимо не от-
личался. В краткосрочной перспективе (6 недель) 
эффективность ВВИГ находится на одном уровне 
с таковой при ПФ [43].
R. Press et al. [7] предложили следующую схему 
назначения ВВИГ и ГКС внутривенно. В их концеп-
ции выбор осуществляется с учетом клинического 
эффекта, оцениваемого по шкалам INCAT и ONLS, 
а также переносимости вариантов лечения (рис. 2).
Неэффективность специфической терапии 
может быть связана с неправильно установлен-
ным диагнозом ХВДП. По данным исследования 
A. Kaplan et al. [44], при ретроспективном анали-
зе пациентов, у которых терапия ВВИГ оказалась 
неэффективна, в 54 % случаев диагноз ХВДП был 
поставлен неправильно. У остальной половины па-
циентов А. Kaplan et al. выполняли инфузии ВВИГ 
не через 3 недели, а раз в 2 недели, тем самым ими 
был достигнут положительный эффект в части 
случаев. А при неэффективности и данной схемы 
к терапии добавлялись ГКС, ПФ, цитостатики.
Стоимость применения ГКС у пациентов с 
ХВДП гораздо ниже, чем при лечении ВВИГ. Так, 
в Италии годовая средняя стоимость применения 
ВВИГ у пациента находится в пределах от 30 000 до 
80 000 Евро, тогда как использование пероральных 
или внутривенных стероидов не достигает 1000 
Евро [11]. В юго-восточной Англии ежегодные 
затраты на терапию пациента с ХВДП ВВИГ сос-
тавляют 49 430 фунтов, тогда как лечение, в кото-
рое не входит ВВИГ, обходится в 9046 фунтов [45]. 
В перерасчете на годы жизни с учетом ее качества 
(QALY) терапия ВВИГ обходится гораздо дороже 
терапии ГКС. К примеру, в Канаде стоимость 1 г 
ВВИГ – 59,19 доллара, что составляет примерно 
стоимость курса ГКС [46].
ОСТАЛЬНЫЕ  ПРЕПАРАТЫ
Около 20 % пациентов не отвечают на терапию 
ГКС, ВВИГ и ПФ, а также на смену терапии на 
другую из первой линии. Иммуносупрессивные 
препараты добавляются к лечению для снижения 
потребности в поддерживающей терапии или ис-
пользуются у пациентов, не отвечающих на данные 
три вида терапии. Однако на данный момент не 
существует рекомендаций по выбору лекарствен-
ного препарата данной группы [6].
По данным мультицентрового ретроспектив-
ного исследования D. Cocito et al. [47], примерно 
у четверти пациентов, не отвечавших на терапию 
первой линии, имеется положительный эффект от 
иммуномодулирующей терапии. К данным препа-
ратам относятся Метотрексат, Азатиоприн, Цикло-
фосфамид, Ритуксимаб, интерфероны и др.
По данным систематического обзора имму-
номодулирующей терапии ХВДП, проведенного 
M. Mahdi-Rogers et al. [48], лишь для Азатиопри-
на, Интерферона-бэтта и Метотрексата проводи-
лись рандомизированные исследования. Однако 
ни одно из данных 4 исследований не показало 
значимой эффективности данных препаратов. 
В остальных случаях проводились лишь обсерва-
ционные исследования или описания отдельных 
клинических случаев.
Ритуксимаб – препарат моноклональных 
CD20+-антител, используемый при лечении ряда 
аутоиммунных и хронических лимфопролифе-
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ративных заболеваний, применяется при ХВДП, 
однако проспективных контролируемых исследо-
ваний терапии ХВДП данным препаратом до сих 
пор не было [6]. T. Roux et al. [6] провели ретро-
спективное одноцентровое исследование 28 па-
циентов, получавших терапию Ритуксимабом на 
фоне применения первой линии терапии. Инфу-
зии Ритуксимаба добавлялись к лечению, если: 
а) у пациента было сопутствующее гематологиче-
ское или аутоиммунное заболевание, требующее 
терапии Ритуксимабом; б) отсутствовал или был 
незначительным ответ на терапию первой линии; 
в) пациент оставался зависимым от терапии пер-
вой линии. У 75 % пациентов отмечалось улучше-
ние состояния в течение в среднем 6 месяцев после 
терапии Ритуксимабом. Меньшая продолжитель-
ность заболевания была ассоциирована с лучшим 
клиническим исходом, а пациенты с типичной 
Рис. 2. Алгоритм выбора терапии по R. Press et al. [7]
Fig. 2. Treatment selection scheme by R. Press et al. [7]
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формой ХВДП лучше отвечали на терапию, чем 
больные сенсорной формой. Побочных эффектов 
отмечено не было. P. Velardo et al. [49] также опи-
сали свой положительный опыт применения Ри-
туксимаба у пациентов, рефрактерных к терапии 
первой линии.
На экспериментальной модели аутоиммунно-
го нейрита была успешно показана возможность 
применения у пациентов с ХВДП модулятора ре-
цептора сфингозин-1-фосфата, финголимода, при-
меняемого для лечения пациентов с рассеянным 
склерозом [50]. Проводилось двойное слепое ран-
домизированное многоцентровое плацебоконт-
ролируемое исследование FORCIDP Trial на па-
циентах, ранее получавших терапию ВВИГ, ГКС 
или ПФ. Исследователями было показано, что 
эффективность Финголимода в дозировке 0,5 мг 
в сутки не отличается от плацебо [51].
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ХВДП является аутоиммунным заболеванием, 
требующим постоянного наблюдения и коррекции 
терапии при необходимости. К первой линии те-
рапии относятся ГКС, ПФ и ВВИГ, эффективность 
которых была доказана рядом мультицентровых 
рандомизированных плацебоконтролируемых ис-
следований. Но до сих пор четко не определены 
показания к выбору между данными методами ле-
чения, а также режимы дозирования и кратности 
применения. При их неэффективности возмож-
но использование других иммуномодулирующих 
агентов, применение которых не регламентиро-
вано, так как не проводилось исследований, до-
казавших их эффективность. Таким образом, в 
настоящее время для лечения ХВДП возможно 
использовать разные типы препаратов и методов 
терапии, выбор которых осуществляется с учетом 
состояния пациента, возможностей медицинского 
учреждения, а также особенностей самой ХВДП.
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